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$]DULWPRJpQMREENDPUDLFDUGLRP\RSDWKLD$59&HJ\|U|NOHWHVEHWHJVpJDPHO\QHNKiWWHUpEHQHOVĘVRUEDQGHVPR-
VRPiOLVSURWHLQHNPXWiFLyMDiOO.OLQLNDLODJNDPUDLULWPXV]DYDURNPDMGNpVĘEELVWiGLXPEDQV]tYHOpJWHOHQVpJNLDODNXOi-
VDMHOOHP]LGHHOVĘWQHWHDKLUWHOHQV]tYKDOiOLVOHKHW$]HOP~OWpYHNEHQV]iPRVUL]LNyIDNWRUWD]RQRVtWRWWDNDPHO\HN
segíthetnek a hirtelen szívhalál rizikójának becslésében. Ezen rizikófaktorok összesítése, súlyozása alapján született 
PHJEHQHJ\QHP]HWN|]LiOOiVIRJODOiVDPHO\DMiQOiVRNDW LVPHJIRJDOPD]D] ,&' LQGLNiFLyMiW LOOHWĘHQ(QQHN
DODSMiQ,&'LPSODQWiFLyMDYDVROW$59&EHQV]HNXQGHUSUHYHQFLyVFpOODOLOOHWYHSUR¿ODNWLNXVDQV~O\RVDQFV|NNHQWMREE
és/vagy balkamra-funkció esetén (I. osztályú ajánlás) és legalább egy major rizikófaktor (syncope, nem tartós kamrai 
tachycardia, közepes fokban csökkent bal és/vagy jobbkamra-funkció) esetén (IIa osztályú ajánlás).
6XGGHQFDUGLDFGHDWKULVNVWUDWL¿FDWLRQLQDUUK\WKPRJHQLFULJKWYHQWULFXODUFDUGLRP\RSDWK\
Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy is an inherited disease predominantly with the mutation of desmoso-
mal proteins. Clinically the presence of ventricular arrhythmias and in late stages heart failure is characteristic; howe-
YHUVXGGHQFDUGLDFGHDWKFRXOGDOVREHWKH¿UVWPDQLIHVWDWLRQRIWKHGLVHDVH5HFHQWO\VHYHUDOULVNIDFWRUVRIVXGGHQ
FDUGLDFGHDWKZDVLGHQWL¿HG%DVHGRQWKHV\VWHPDWLFUHYLHZRIWKHVHULVNIDFWRUVDQLQWHUQDWLRQDOFRQVHQVXVVWDWHPHQW
ZDVSXEOLVKHGDOVRZLWKUHFRPPHQGDWLRQVRQWKHLQGLFDWLRQRILPSODQWDEOHFDUGLRYHUWHUGH¿EULOODWRU,&'LPS-
lantation. According to the document an ICD as a secondary prevention and prophylactically in patients with a severely 
depressed left and/or right ventricular function (class I.) and also for patients with at least one major risk factor (syncope, 
non-sustained ventricular tachycardia, moderately depressed left and/or right ventricular function), (class IIa).
DUUK\WKPRJHQLFULJKWYHQWULFXODUFDUGLRP\RSDWK\VXGGHQFDUGLDFGHDWKLPSODQWDEOHFDUGLRYHUWHUGH¿EULOODWRU.H\ZRUGV
DULWPRJpQMREENDPUDLFDUGLRP\RSDWKLDKLUWHOHQV]tYKDOiOLPSODQWiOKDWyFDUGLRYHUWHUGH¿EULOOiWRU.XOFVV]DYDN
Az aritmogén jobb kamrai cardiomyopathia (ARVC) 
HJ\ JHQHWLNXV HOVĘVRUEDQ D GHVPRVRPiOLV SURWHLQH-
ket kódoló gének mutációján alapuló betegség, ami 
NOLQLNDLODJDNDPUDLP\RF\WiNN|]|WWL ¿]LNDL NDSFVROD-
tok megszakadásával, a sejtek közötti jelátviteli utak 
károsodásával és következményesen sejtelhalással, 
D] pULQWHWW P\RFDUGLXP UpJLy ]VtURVN|WĘV]|YHWHV HO-
fajulásával jár. A betegség klasszikus formájában dön-
WĘHQ D MREE NDPUD pULQWHWWVpJH D MHOOHP]Ę GH HJ\HV
YDULiQVRNDNpWNDPUDKDVRQOyYDJ\HOVĘVRUEDQDEDO
kamra érintettségével járnak. Genetikai vizsgálattal az 
$59&V HVHWHN NE iEDQ OHKHW NyURNL PXWiFLyW
igazolni. Leggyakrabban a plakophilin-2 (PKP2) gén-
PXWiFLyIRUGXOHOĘD]HVHWHNNEipUWIHOHOĘV
DPHO\HWDGHVPRSODNLQ '63GHVPRJOHLQ
'6*´pVDGHVPRFROOLQ'6&PXWi-
ciói követnek (1). Diagnózisához a 2010-ben publikált 
módosított kritériumrendszer nyújt segítséget, ahol a 
képalkotó vizsgálatok (echo/MR), szövettani eredmé-
nyek, nyugalmi és ritmuszavar alatti EKG-eltérések, 
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illetve családi anamnesztikus adatok alapján állítható 
fel a diagnózis (2). Fontos azonban megemlíteni, hogy 
DIHQWLNULWpULXPRNHOVĘVRUEDQDNODVV]LNXVGRPLQiOy-
an jobb kamrai érintettséggel járó ARVC diagnózisára 
DONDOPDVDND]RQEDQDG|QWĘHQDEDONDPUiWpULQWĘIRU-
mák azonosításában csökken a szenzitivitásuk (3).
$EHWHJVpJ NOLQLNXPiW WHNLQWYHHOVĘVRUEDQ NDPUDL ULW-
muszavarok: kamrai extrasystolék, nem tartós és tartós 
kamrai tachycardiák (1. ábra) jellemzik; a szívelégtelen-
VpJWQHWHLFVDNNpVĘEELVWiGLXPEDQMHOOHP]ĘN$WDU-
tós kamrai ritmuszavarok hirtelen szívhalált is okozhat-
QDNDPLDNiUDEHWHJVpJHOVĘWQHWHLVOHKHW$KLUWHOHQ
V]tYKDOiOPHJHOĘ]pVpUH HJ\pUWHOPĦHQ EL]RQ\tWRWW KD-
WpNRQ\J\yJ\V]HUHV OHKHWĘVpJQHPiOO UHQGHONH]pVUH
bár a béta-blokkolók adása – kontrindikáció hiányában 
± UXWLQV]HUĦHQ MDYDVROW PLQGHQ GLDJQRV]WL]iOW EHWHJ
esetében. A prevenció egyetlen hatékony módja más 
cardiomyopathiákhoz hasonlóan a primer vagy szekun-
GHUFpOODOEHOWHWHWW LPSODQWiOKDWyFDUGLRYHUWHUGH¿EULO-
OiWRU,&'$],&'WHUiSLDSRWHQFLiOLVDQpOHWPHQWĘMHO-
OHJHPHOOHWWPiUN|]pSWiYRQLVMHOHQWĘVV]|YĘGPpQ\HN
jelentkezhetnek, külön kiemelve egy esetleges indokolt 
YDJ\LQGRNRODWODQVRNNOHDGiVpOHWPLQĘVpJUHJ\DNRUROW
QHJDWtY KDWiViW0iVIHOĘO D] $59& MHOOHP]ĘHQ ¿DWDO-
korban diagnosztizált megbetegedés, a betegek diag-
nóziskori átlagos életkora: 32 év és emiatt ezen bete-
gek a hirtelen szívhalál hatékony prevenciója esetén 
várhatóan hosszú ideig élnek, hosszabban lesznek ki-
téve a terápia potenciális mellékhatásainak is. Éppen 
ezek miatt kritikus döntés egy ARVC-s beteg esetében, 
hogy mikor kerüljön sor az ICD implantációjára. Koráb-
EL YL]VJiODWRN DODSMiQ OpQ\HJHVHQPDJDVDEEQDN WĦQW
D]$59&VEHWHJHN+6=+UL]LNyMDDPLWHOVĘVRUEDQD]
magyaráz, hogy ezek az adatok olyan tercier centru-
PRNEyOV]iUPD]WDNDPHO\HNHOVĘVRUEDQDV~O\RVDEE
betegeket kezelték. Újabb vizsgálatok alapján az átla-
JRVpYHV+6=+UL]LNyN|UOOHKHW
Utóbbi évek eredményei alapján egyre inkább úgy 
WĦQLN KRJ\ D WDUWyV NDPUDL ULWPXV]DYDURN KLUWHOHQ
szívhalál megjelenése manifeszt ARVC esetén vár-
ható, tünetmentes mutáció hordozók, vagy borderli-
QH HVHWHNEHQ NLDODNXOiVXN YDOyV]tQĦVpJH DODFVRQ\
Egy közelmúltban publikált prospektív kohorsz vizs-
gálatban 116 desmosomális mutáció hordozó bete-
get (akiknél tartós kamrai ritmuszavar korábban nem 
jelentkezett) követtek átlagosan 8,5 éven át és vizs-
JiOWiND]DULWPLDHVHPpQ\HNHOĘIRUGXOiViW0LQG|VV]H
40 beteg esetében volt igazolható manifeszt ARVC, a 
többiek esetében borderline-betegség állt fenn, vagy 
fenotípusos eltérés nem volt kimutatható. A hirtelen 
V]tYKDOiO NDPUDL WDFK\FDUGLD LQGRNROW ,&'PĦN|GpV
NRPELQiOW YpJSRQWMD D EHWHJHNiEDQ  MH-
lentkezett, akik egy beteg kivételével mind a manifeszt 
ARVC-csoportba tartoztak. Az egyetlen beteg, akinél 
a hirtelen szívhalál manifeszt ARVC diagnózisa nélkül 
lépett fel egy 15 éves leány volt (igazolt DSG-mutá-
FLyWKRUGR]yPHJHOĘ]ĘHQQHJDWtY(.*YDOHFKRNDU-
GLRJUi¿iVHUHGPpQ\HNNHO'HDSRV]WPRUWHPYL]VJi-
lat esetében kiterjedt bal kamrai hegesedést mutatott 
epikardiálisan, inferolaterálisan. Összességében az 
eredmények azt mutatják, hogy igazolt desmosomális 
PXWiFLyHVHWpQGHPpJPDQLIHV]W$59&QpONODÄEH-
1. ÁBRA. Kamrai tachycardia 12 elvezetéses EKG-képe. 180/perc frekvenciájú széles QRS-tachycardia. A V1-elvezetésben 2:1-es 
VA-vezetés látható (retrográd p-hullámok nyíllal jelölve), ami bizonyítja a ritmuszavar kamrai eredetét. A kamrai tachycardia 
BTSZB morfológiájú, ami jobb kamrai, a szuperior tengelyállás pedig inferior fókuszt (vagy kilépési pontot) valószínűsít
172
Cardiologia Hungarica &OHPHQV+LUWHOHQV]tYKDOiOUL]LNyVWUDWL¿NiFLyDULWPRJpQMREENDPUDLFDUGLRP\RSDWKLiEDQ
WHJVpJUHMWHWWV]DNDV]iEDQ´DKLUWHOHQV]tYKDOiOUL]LNy
nagyon alacsony (5).
Manifeszt ARVC esetén számos olyan változó került le-
írásra, ami a HSZH, malignus kamrai ritmuszavar, vagy 
LQGRNROW ,&'PĦN|GpVHNIJJHWOHQSUHGLNWRUDLQDNEL]R-
nyultak. A legfontosabb ezek közül a tartós kamrai ta-
FK\FDUGLD NDPUD¿EULOOiFLyGHV]iPRVYL]VJiODWEDQD]
LVPHUHWOHQRNEyOEHN|YHWNH]ĘHV]PpOHWYHV]WpVLV(PHO-
lett számos más rizikófaktor került leírásra, amelyek pre-
diktívnek bizonyultak ARVC-ben a kamrai ritmuszavarok 
kialakulására: NSVT, bal és/vagy jobb kamrai diszfunk-
FLy IpU¿QHP W|EEV]|U|V SDWRJpQ PXWiFLyN MHOHQOp-
te, elektroanatómiai térképezés során a heg mérete, 
EKG-n az invertált T-hullámok száma a mellkasi és infe-
rior elvezetésekben, QRS-fragmentáció és az alacsony 
QRS-amplitúdó (6). Ezen rizikófaktorok alapján 2015-
ben született meg egy nemzetközi konszenzus doku-
PHQWXPDPHO\HJ\pUWHOPĦDMiQOiVRNDW LVWDUWDOPD]D]
,&'LQGLNiFLyMiWLOOHWĘHQ(]DGRNXPHQWXPDEHWHJH-
ket a HSZH rizikójuk alapján három kategóriába sorolja.
0DJDVNRFNi]DW
Ide tartoznak a HSZH-t túlélt, vagy tartós kamrai tachy-
cardián átesett betegek mellett azok, akiknél súlyosan 
FV|NNHQWMREEpVYDJ\EDONDPUDIXQNFLyiOOIHQQ
ejekciós frakcióval. Ezen esetekben az életet veszé-
O\H]WHWĘpYHVNDPUDLDULWPLDNRFNi]DWI|O|WWLHPL-
DWWHVHWNEHQD],&'EHOWHWpVHHJ\pUWHOPĦHQMDYDVROW
DMiQOiVHUĘVVpJH,
.|]HSHVNRFNi]DW
Ide azok a betegek tartoznak, akik legalább egy kocká-
]DWL WpQ\H]ĘYHO UHQGHONH]QHND IHQW IHOVRUROWDNN|]O
(VHWNEHQD]pOHWHWYHV]pO\H]WHWĘNDPUDLULWPXV]DYD-
URN NRFNi]DWD  (]HQ EHWHJHN N|]O ,&'LPS-
ODQWiFLy ,,D HUĘVVpJJHO MDYDVROW PDMRU UL]LNyIDNWRURN
jelenléte esetén (syncope, NSVT, vagy mérsékelten 
FV|NNHQWMREE>()@pVYDJ\EDO>()@
NDPUD IXQNFLy HVHWpQ0iVIHOĘO HJ\pE UL]LNyIDNWRURN
jelenléte esetén a kockázat általában véve nem olyan 
PDJDV KRJ\ UXWLQV]HUĦ ,&'LPSODQWiFLyW LJpQ\HOMHQ
emiatt ilyenkor csak válogatott esetekben jön szóba a 
készülék beültetése (IIb).
$ODFVRQ\NRFNi]DW
Ide azok a betegek tartoznak, akiknél rizikófaktorok 
nincsenek jelen, illetve az egészséges patogén mutá-
FLyKRUGR]yN(VHWNEHQD]pOHWHWYHV]pO\H]WHWĘNDPUDL
DULWPLDNRFNi]DWHPLDWW ,&'LPSODQWiFLyQHP MD-
YDVROWDMiQOiVHUĘVVpJH,,,
$V]tYHOHNWUR¿]LROyJLDLYL]VJiODWWDONDSFVRODWEDQHOOHQW-
mondásosak az eredmények, amelyet részben magya-
Ui]KDWDYL]VJiODWRNHOWpUĘYpJSRQWMD pOHWPHQWĘYDJ\
LQGRNROW ,&'PĦN|GpV $ OHJQDJ\REE PXOWLFHQWULNXV
vizsgálatokban a programozott stimuláció prediktív 
pUWpNHDODFVRQ\YROWD]pOHWPHQWĘ,&'WHUiSLiNHOĘUH-
jelzése szempontjából (6). Emiatt a jelenlegi konszen-
]XVGRNXPHQWXP,,EHUĘVVpJJHODMiQOMDDSURJUDPR]RWW
sitmuláció elvégzését tünetmentes ARVC-s betegek ri-
]LNyVWUDWL¿NiFLyMDFpOMiEyO
A szívizomsejtek közötti kapcsolódást biztosító desmo-
somális proteinek mutációja miatt ARVC-s betegekben 
minden olyan állapot, ami a kamrai falfeszülést fokoz-
za, gyorsítja a betegség progresszióját, rontja a kime-
netelt. Emiatt ezen betegek számára javasolt a ver-
seny-, és kompetitiív sportok kerülése, csak alacsony 
LQWHQ]LWiV~¿]LNDLDNWLYLWiVHQJHGpO\H]HWW$WQHWPHQ-
tes, de patogén mutációhordozó családtagok esetében 
LVDNRQV]HQ]XVGRNXPHQWXP,,DHUĘVVpJJHOMDYDVROMDD
kompetitív sportok kerülését, a betegség kialakulásá-
nak prevenciója céljából (6).
Amennyiben ICD implantációja válik szükségessé, a 
NpV]OpNWtSXViWLOOHWĘHQDV]XENXWiQ,&'PHOOHWWV]yO
KRJ\ DODSYHWĘHQ ¿DWDO EHWHJHNQHN NHUO EHOWHWpVUH
várhatóan hosszú ideig élnek a készülékkel és a transz-
vénás rendszerekkel kapcsolatos problémák egy része 
tJ\ NLNV]|E|OKHWĘ 0iVIHOĘO NRPRO\ KiWUiQ\D KRJ\
nem képes antitachycardia-ingerlésre (ATP), márpedig 
$59&EHQDPDOLJQXVNDPUDLULWPXV]DYDURNMHOOHP]Ę-
HQ$73YHOSRWHQFLiOLVDQV]QWHWKHWĘPRQRPRUINDPUDL
tachycardiák.
Azon betegek esetében, akiknél az ICD-beültetésre ke-
UOMHOOHP]ĘHQPDJDVD]LQGRNROW,&'PĦN|GpVHNDUi-
nya. A legnagyobb ilyen vizsgálatban, ahol 312 beteg 
XWiQN|YHWpVpUĘOYDQQDNDGDWRNPiUNpWpYXWiQN|YHWpV-
nél is a betegek több mint felében volt indokolt ICD-te-
UiSLD PHJ¿J\HOKHWĘ XNEDQ SHGLJ pOHWYHV]pO\HV
NDPUD¿EULOOiFLyNDPUDLÀXWWHUNDPUDLULWPXV]DYDUPL-
DWW  $ ULWPXV]DYDURN HOĘIRUGXOiVL J\DNRULViJiQDN
csökkentésére adható antiaritmiás gyógyszerek közül 
ARVC-ben alapterápia a béta-blokkolók alkalmazása, 
HJ\UpV]WFV|NNHQWLNDIDOIHV]OpVWNHGYH]ĘDKDWiVXN
a szívelégtelenség lefolyására, másrészt bizonyítottan 
FV|NNHQWLN D] $59&EHQ MHOOHP]ĘHQ V]LPSDWLNRWyQLD
1. TÁBLÁZAT. Malignus kamrai ritmuszavarok, hirtelen szív-
halál, vagy indokolt ICD-működés szempontjából prediktív 
faktorok ARVC-ben
Abortált HSZH vagy tartós KT
6~O\RVDQFV|NNHQWEDOpVYDJ\MREENDPUDIXQNFLy()
Syncope
NSVT
0pUVFV|NNHQWEDOpVYDJ\MREENDPUDIXQNFLy()
)pU¿QHP
Többszörös patogén mutációk
Invertált T-hullámok száma 12 elvezetéses EKG-n
QRS-fragmentáció
QRS-amplitúdó csökkenése
Elektroanatómiai térképezés során a heg mérete
(EF: ejekciós frakció, HSZH: hirtelen szívhalál, KT: kamrai tachycardia, 
NSVT: nem tartós kamrai tachycardia)
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NDSFViQHOĘIRUGXOyNDPUDLULWPXV]DYDURNJ\DNRULViJiW
Emiatt béta-blokkoló adása javasolt minden ARVC-s 
EHWHJQHNNDPUDLULWPXV]DYDURNMHOHQOpWpWĘOIJJHWOHQO
(6). Mellettük a legtöbb adat amiodaron hatékonyságá-
val kapcsolatban áll rendelkezésünkre, azonban alkal-
mazásánál mindig gondolni kell a potenciálisan súlyos 
PHOOpNKDWiVSUR¿OUDLOOHWYHKRJ\MHOOHP]ĘHQ¿DWDOEHWHJ
esetében van szükség alkalmazására. Mint más etio-
lógiák esetén a kamrai aritmiakontroll leghatékonyabb 
módja ARVC-ben is a katéterabláció, amelynek során 
DULWPXV]DYDUNLDODNXOiViWOHKHWĘYpWHYĘODVV~YH]HWp-
VĦWHUOHWHNHOLPLQiFLyMDW|UWpQLNPHJUDGLRIUHNYHQFLiV
HQHUJLD OHDGiViYDO $ ]VtURVN|WĘV]|YHWHV iWDODNXOiV
ORNDOL]iFLyMiW ¿J\HOHPEH YpYH J\DNUDQ YDQ V]NVpJ
HSLNDUGLiOLVPHJN|]HOtWpVUHpVMHOOHP]ĘHQHEEĘODPHJ-
N|]HOtWpVEĘOQDJ\REEKHJHVWHUOHWWpUNpSH]KHWĘPLQW
az endokardiális oldalról. A betegség progresszív ter-
mészete miatt azonban már középtávon is magas (50-
RVNDPUDLDULWPLDUHNXUUHQFLiYDONHOOV]iPROQL
Következtetés
ARVC-ben kamrai aritmiák megjelenésére manifeszt 
betegség esetén kell számítanunk. Közülük ICD-imp-
ODQWiFLyV]HNXQGHUSUHYHQFLyVFpO]DWWDOLOOHWYHSUR¿ODN-
tikusan súlyosan csökkent bal és/vagy jobbkamra-funk-
ció esetén indokolt (I. osztályú ajánlás), de szintén 
gondolni kell rá major rizikófaktorok megléte esetén.
,URGDORP
1. Corrado D, Link MS, Calkins H. Arrhythmogenic right ventricu-
lar cardiomyopathy. N Engl J Med 2017; 376: 61–72. doi: 10.1056/
NEJMra1509267.
2. Marcus FI, McKenna WJ, Sherrill D, Basso C, Bauce B, Bluem-
ke BA. Diagnosis of arrhythmogenic right ventricular cardiomyo-
SDWK\G\VSODVLD SURSRVHG PRGL¿FDWLRQ RI WKH WDVN IRUFH FULWHULD
Circulation 2010; 121(13): 1533–41. doi: 10.1161/CIRCULATIONA-
HA.108.840827
3. Basso C, Pilichou K, Bauce B, Corrado D, Thiene G. Diagnos-
tic Criteria, Genetics, and Molecular Basis of Arrhythmogenic Car-
diomyopathy. Heart Fail Clin 2018; 14(2): 201–213. doi: 10.1016/j.
hfc.2018.01.002.
4. Gandjbakhch E, Redheuil A, Pousset F, Charron P, Frank R. Clin-
cal diagnosis, imaging, and genetics of arrhythmogenic right ventri-
cular cardiomyopathy/dysplasia. J Am Coll Cardiol 2018; 72: 784–
804. doi: 10.1016/j.jacc.2018.05.065.
5. Zorzi A, Rigato I, Pilichou K, Marra MP, Migliore F, Mazzotti E, et 
al. Phenotypic expression is a prerequisite for malignant arrhythmic 
events and sudden cardiac death in arrhythmogenic right ventricu-
lar cardiomyopathy. Europace 2016; 18: 1086–1094. doi: 10.1093/
europace/euv205
6. Corrado D, Wichter T, Link MS, Hauer RNW, Marchlinski FE, 
Anastasakis A, et al. Treatment of Arrhythmogenic Right Ventricular 
Cardiomyopathy/Dysplasia An International Task Force Consensus 
Statement. Circulation 2015; 132: 441–453. doi: 10.1161/CIRCULA-
TIONAHA.115.017944
7. Orgeron GM, James CA, Riele AT, Tichnell C, Murray B, 
Bhonsale A, et al. Implantable Cardioverter-Defibrillator Ther-
apy in Arrhythmogenic Right Ventricular Dysplasia/Cardi-
omyopathy: Predictors of Appropriate Therapy, Outcomes, and 
Complications. Am Heart Assoc 2017; 6: e006242. doi: 10.1161/
JAHA.117.006242
